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Resumen  La  endomiocardioﬁbrosis  es  una  miocardiopatía  restrictiva  causada  por  formación
de tejido  ﬁbroso  en  el  subendocardio.  Es  una  enfermedad  de  etiología  desconocida,  que  puede
afectar uno  o  ambos  ventrículos,  comprometer  músculos  papilares  y  causar  insuﬁciencia  valvular
auriculoventricular  del  ventrículo  correspondiente.  Es  endémica  de  los  países  tropicales  de
África y  puede  hallarse  en  Europa  y  en  países  de  clima  templado  como  Brasil,  Colombia  e  India.
El diagnóstico  se  hace  mediante  hallazgos  clínicos,  ecocardiográﬁcos  y  angiográﬁcos  típicos.  El
tratamiento,  después  de  la  aparición  de  los  síntomas,  es  eminentemente  quirúrgico.  Se  describe
un caso  de  endomiocardioﬁbrosis  biventricular  en  una  paciente  desnutrida  y  en  fase  avanzada
de la  enfermedad.
©  2013  Sociedad  Colombiana  de  Cardiología  y  Cirugía  Cardiovascular.  Publicado  por  Elsevier
España, S.L.U.  Todos  los  derechos  reservados.
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Abstract  Endomyocardial  ﬁbrosis  is  a  restrictive  cardiomyopathy  caused  by  the  deposit  of
ﬁbrotic tissue  in  the  subendocardium.  The  etiology  remains  unknown.  It  can  affect  one  or
both ventricles,  alter  the  papillary  muscles  and  produce  insufﬁciency  of  the  auriculoventricular
valve of  the  corresponding  ventricle.  It  is  endemic  in  the  tropical  countries  of  Africa,  but  can
also be  found  in  Europe  and  countries  with  mild  temperatures  such  as  Brazil,  Colombia  and
India. Diagnosis  is  made  by  typical  clinical,  echocardiographic  and  angiographic  ﬁndings.  Once
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symptoms  are  established,  the  treatment  is  eminently  surgical.  This  article  describes  a  case  of
biventricular  endomyocardial  ﬁbrosis  in  a  malnourished  patient  with  an  advanced  stage  of  the
disease.
© 2013  Sociedad  Colombiana  de  Cardiología  y  Cirugía  Cardiovascular.  Published  by  Elsevier
España,  S.L.U.  All  rights  reserved.
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hemosiderófagos:  ﬁbrosis  endomiocárdica  (ﬁg.  3).La  endomiocardioﬁbrosis  es  una  enfermedad  de  etio-
logía  desconocida,  caracterizada  por  la  formación  de
tejido  ﬁbroso  en  el  subendocardio,  cuya  extensión  de  la
camada  ﬁbrosa  es  variable.  Afecta  a  uno  o  ambos  ven-
trículos,  puede  comprometer  los  músculos  papilares  y,
consecuentemente,  causar  insuﬁciencia  de  la  válvula  auricu-
loventricular  del  ventrículo  correspondiente.  El  compromiso
de  la  función  diastólica  resulta  de  la  restricción  al  llenado
ventricular  y  de  la  aparición  de  signos  y  síntomas  típicos  de
la  enfermedad.
En  1978,  Davies1,  realizó  la  primera  descripción  de  endo-
miocardioﬁbrosis  en  Uganda.  Es  una  condición  endémica
de  los  países  tropicales  de  África,  en  donde,  la  incidencia
puede  llegar  al  25%  de  todas  las  causas  de  muerte  cardiaca2.
A  pesar  de  ser  más  frecuente  en  los  países  tropicales  de
África,  esta  enfermedad  puede  hallarse  en  Europa,  o en
países  de  clima  templado  como  Brasil,  Colombia  e  India.
El  tratamiento,  después  de  la  aparición  de  los  síntomas,  es
eminentemente  quirúrgico,  y  pese  a  que  la  mortalidad  perio-
peratoria  es  alta3,  esta  es  la  única  opción  terapéutica  que
mejora  la  calidad  de  vida  y  el  pronóstico.  El  tratamiento  clí-
nico  se  reserva  para  pacientes  menos  sintomáticos,  en  clases
funcionales  I  y  II  de  la  New  York  Heart  Association  (NYHA).
El  objetivo  de  esta  publicación  es  presentar  el  caso  de
una  paciente  operada  en  el  Instituto  del  Corazón  de  Santa
Marta  -  Magdalena  (Fundación  Cardiovascular  de  Colombia)
y  alertar  sobre  el  diagnóstico  diferencial  de  miocardiopatía
restrictiva  que,  a  pesar  de  ser  raro  en  este  medio,  debe
contemplarse  como  posibilidad  diagnóstica.
Caso
Paciente  de  sexo  femenino,  34  an˜os  de  edad,  sin  antece-
dentes  patológicos,  que  consulta  por  aumento  del  volumen
abdominal,  edema  en  miembros  inferiores  y  disnea  progre-
siva  hasta  en  pequen˜os  esfuerzos,  historia  que  se  inició  dos
an˜os  antes  de  la  internación.  En  este  periodo  se  le  realizaron
diferentes  estudios  que  incluyeron  ecocardiograma  transe-
sofágico  con  presunción  clínica  de  trombo  cardiaco,  por  lo
que  se  inició  tratamiento  con  anticoagulante  oral  y  para  falla
cardiaca  con  escasa  respuesta.  Al  examen  físico  se  observó
paciente  en  mal  estado  general,  desnutrida,  disneica,  PA  de
90  x  70  mm  Hg,  FC  de  70  lpm,  y  estasis  yugular,  evaluada  en
6+/6+.  Al  examen  de  precordio,  sonidos  rítmicos  con  soplo
sistólico  4+/6+  en  foco  mitral.  El  examen  de  abdomen  mos-
tró  ascitis  voluminosa  6+/6+,  hígado  y  bazo  palpables.  En
el  electrocardiograma  mostró  ritmo  sinusal  sin  alteracio-
nes  patológicas.  La  radiografía  de  tórax  indicó  área  cardiaca
aumentada  6+/6+  y  derrame  pleural  derecho.
t
mEl  ecocardiograma  sugirió  dilatación  de  las  cámaras  car-
iacas  derechas  así  como  de  la  aurícula  izquierda;  ventrículo
erecho  con  imagen  obliterativa  apical,  ventrículo  izquierdo
on  imagen  hipoecodensa  que  ocupaba  toda  la  región
ndocárdica  de  la  pared  lateral,  apical  septal  y  la  pared
nterior,  con  componente  obstructivo  apical,  comprome-
iendo  el  músculo  papilar  posterior  y  el  aparato  subvalvular
casionando  regurgitación  mitral  excéntrica  importante
ﬁg.  1).  La  función  sistólica  ventricular  izquierda  era  nor-
al  y  la  derecha  tenía  disfunción  y  regurgitación  tricúspide
mportantes  por  falla  en  la  coaptación  de  las  cúspides.  El
oppler  mostró  ﬂujo  de  patrón  restrictivo  y  derrame  peri-
árdico  leve.
El estudio  hemodinámico  demostró  amputación  de  la
unta  y  de  la  vía  de  entrada  del  ventrículo  derecho  y  oblite-
ación  parcial  del  ventrículo  izquierdo.  Los  datos  presóricos
 la  curva  de  presión  ventricular  tenían  aspecto  de  raíz  cua-
rada  (ﬁg.  2).
Durante  la  evolución  se  le  realizaron  paracentesis  y
oracentesis  evacuadoras  en  dos  ocasiones;  no  obstante,
volucionó  de  manera  tórpida  con  recidiva  rápida  de  líquidos
scíticos  y  pleurales  considerables.
Presentó  falla  cardiaca  de  predominio  derecho,  con
obre  respuesta  al  tratamiento  clínico.  En  junta  médico-
uirúrgica  se  decidió  tratamiento  quirúrgico  a  través  de
oracotomía  longitudinal  por  esternotomía  mediana.  Se
bservó  cardiomegalia  grado  II-III  a  expensas  del  ventrículo
erecho  y  ambas  aurículas,  tronco  pulmonar  prominente,
ongestión  venosa  sistémica,  derrame  pleural  derecho  y
scitis  severa.  Se  preparó  e  instaló  circulación  extracorpó-
ea  e  hipotermia  sistémica  a  34 ◦C.  Después  del  pinzamiento
órtico,  se  practicó  auriculotomía  derecha;  por  vía  tran-
eptal  se  observó  válvula  mitral  con  folletos  engrosados,
ilatación  del  anillo  e  insuﬁciencia.  El  aparato  subvaluar,  los
úsculos  papilares  y  toda  la  cámara  de  entrada  del  ventrí-
ulo  izquierdo  y  derecho  estaban  recubiertos  por  una  capa
brosa  y  tenían  trombos  en  su  interior.  Se  efectuó  resec-
ión  de  toda  la  capa  ﬁbrosa  de  los  ventrículos  y  de  los
úsculos  papilares,  además  de  valvuloplastias  mitral  y  tri-
úspide.  Finalmente  se  instaló  balón  de  contrapulsación,
alió  de  circulación  extracorpórea  sin  complicaciones,  se
evisó  hemostasia,  se  instaló  drenaje  mediastinal  y  se  suturó
or  planos.
El  examen  anatomopatológico  de  la  pieza  quirúrgica
onﬁrmó  la  impresión  clínica,  revelando  ﬁbrosis  extensa
sociada  a leve  inﬁltrado  linfoplasmocitario  y abundantesDurante  el  posquirúrgico  permaneció  con  soporte  ino-
rópico  y  diurético  hasta  su  estabilización;  como  soporte
ecánico  se  implantó  balón  de  contrapulsación  aórtico  sin
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Figura  1  Ecocardiografía.  A)  Imagen  en  eje  paraesternal  longitudinal,  que  muestra  compromiso  por  la  ﬁbrosis  en  la  pared  infe-
rolateral del  ventrículo  izquierdo  (VI)  y  compromiso  de  los  músculos  papilares.  Válvula  mitral  engrosada  y  con  movilidad  reducida.
B) Imagen  apical  de  cuatro  cámaras;  nótense  marcada  dilatación  biauricular,  obliteración  ﬁbrótica  del  ápex  del  ventrículo  derecho,
ﬁbrosis en  paredes  lateral  y  apical  septal  y  compromiso  del  músculo  papilar.  AD:  aurícula  derecha;  AI:  aurícula  izquierda;  AO:  aorta;
VD: ventrículo  derecho;  VI:  ventrículo  izquierdo.
Figura  2  Cateterismo.  A)  Imagen  de  hemodinámica  que  muestra  amputación  de  la  punta  del  ventrículo  derecho  (ﬂecha).
B) Imagen  de  hemodinámica  que  muestra  cavidad  cardiaca  izquierda  reducida  de  taman˜o  por  la  ﬁbrosis  miocárdica.  C)  La  curva  de
presión ventricular  derecha  muestra  imagen  en  raíz  cuadrada.
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igura  3  Pieza  quirúrgica.  A)  Imagen  de  la  camada  ﬁbrosa  extens
e la  camada  ﬁbrosa  extraída  mediante  cirugía.a  visualizada  a  través  de  ventriculotomía  izquierda.  B)  Imagen
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mayores  complicaciones.  Dada  la  recurrencia  importante
de  líquido  ascítico,  se  perpetuó  catéter  de  drenaje  perito-
neal  durante  varias  semanas;  su  volumen  promedio  osciló  en
1.500  mL  al  día.  En  una  nueva  junta  médica  se  decidió  tra-
tamiento  con  espironolactona  en  dosis  progresiva,  teniendo
en  cuenta  el  balance  natriurético  en  24  horas.  El  volu-
men  de  líquido  ascítico  disminuyó  de  manera  progresiva  a
pesar  de  que  no  fueron  valores  signiﬁcativos  (promedio  de
800  mL/día).  Se  mantuvo  catéter  peritoneal  con  clampaje
intermitente  hasta  que  se  decidió  retirarlo  al  recibir  el  alta
de  la  unidad  de  cuidado  intensivo.
Como  otra  intercurrencia  se  aisló  Candida  albicans  en  dos
hemocultivos,  asociado  a  hallazgo  por  ecocardiograma  que
mostró  dos  lesiones  pediculadas,  móviles,  de  bordes  irregu-
lares,  con  contenido  homogéneo,  localizadas  en  la  válvula
mitral:  una  de  1,6  cm  en  el  segmento  medio  de  la  cúspide
anterior  (fase  auricular)  y  otra  de  0,6  cm  en  el  segmento
basal  (fase  ventricular)  asociada  a  regurgitación  mitral  leve.
A  pesar  del  diagnóstico  de  endocarditis,  el  estado  gene-
ral  de  la  paciente  y  su  grado  de  desnutrición  importante
se  tuvieron  en  cuenta  para  permanecer  con  una  conducta
expectante.  Su  evolución,  si  bien  fue  lenta  hacia  la  mejoría,
pone  de  maniﬁesto  una  paciente  de  características  sociocul-
turales  y  músculo-nutricionales  totalmente  individualizadas
lejos  de  parámetros  que  puedan  concluir  cualquier  litera-
tura.
Después  de  70  días  de  postoperatorio,  evolucionó  a  cua-
dro  séptico  y  falla  cardiaca  irreversibles,  culminando  en
muerte.
Discusión
La  endomiocardioﬁbrosis  es  una  enfermedad  de  etiología
todavía  oscura.  Existen  varias  hipótesis  que  van  desde  fac-
tores  nutricionales  e  infecciosos  hasta  tóxicos4.  Desde  las
primeras  descripciones  en  autopsias  a  ﬁnales  de  1940,  se
relataron  más  de  2.400  casos  de  enfermedad  en  todo  el
mundo  y  tiende  a  ser  una  enfermedad  endémica  de  los  paí-
ses  tropicales  de  África  raramente  encontrada  en  Europa
y  en  países  de  clima  templado.  Se  caracteriza  por  ﬁbrosis
subendocárdica  progresiva  que  afecta  la  vía  de  entrada  y
el  ápex  de  uno  o  ambos  ventrículos,  en  la  mayoría  de  los
casos.  El  compromiso  puede  ser  biventricular  en  el  50%  de
los  casos,  y  afectar  ambos  ventrículos  en  un  40  y  10%,  respec-
tivamente.  En  raras  ocasiones  la  ﬁbrosis  se  extiende  hasta
las  aurículas1 pudiendo  sobreponerse  un  trombo,  si  bien  no
es  una  condición  obligatoria.
El cuadro  clínico  normalmente  es  insidioso.  Los  facto-
res  determinantes  primordiales  para  la  aparición  de  signos  y
síntomas  son  la  restricción  al  llenado  de  uno  o  ambos  ventrí-
culos  y  la  aparición  de  insuﬁciencia  valvular  por  compromiso
secundario  de  los  músculos  papilares5.
La  paciente  del  caso  se  hallaba  en  la  fase  avanzada  de
la  enfermedad,  en  la  que  existe  compromiso  biventricu-
lar,  hasta  los  músculos  papilares  y  las  aurículas.  Su  inicio
fue  insidioso  y  crónico,  con  pobre  respuesta  a  los  trata-
mientos  farmacológicos  convencionales  para  la  insuﬁciencia
cardiaca.  Era  de  origen  socioeconómico  y  cultural  bajo,  con
signos  de  desnutrición  proteico-calórica,  hecho  que  contri-
buyó  a  un  peor  pronóstico.  Estos  datos  se  correlacionan  con
aumento  de  la  mortalidad.
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El  diagnóstico  se  basa  en  los  hallazgos  clínicos,  ecocar-
iográﬁcos  y  angiográﬁcos.  El  ecocardiograma  es  un  examen
o  invasivo  que  ofrece  informaciones  anatómicas  y  funciona-
es  en  tiempo  real;  demuestra  importante  dilatación  de  las
urículas  y  obliteración  de  cámaras  ventriculares  y  permite
valuar  el  grado  de  compromiso  valvular.  El  Doppler  pre-
enta  sen˜ales  de  restricción  ventricular.  El  hallazgo  típico
el  estudio  angiográﬁco  es  la  amputación  de  la  punta  de
a  vía  de  entrada  y  la  dilatación  de  la  vía  de  salida.  Los
atos  de  presión  y  las  curvas  de  presión  ventricular,  tie-
en  aspecto  de  «raíz  cuadrada» e  identiﬁcan  la  restricción
ardiaca.
Las  condiciones  relacionadas  con  peor  pronóstico  son  la
lase  funcional  IV  (New  York  Heart  Association), la  ﬁbrila-
ión  auricular  y  la  ascitis6.  Después  de  la  aparición  de  los
íntomas,  el  tratamiento  es  eminentemente  quirúrgico.
os  pacientes  tratados  clínicamente  tienen  una  sobrevida
edia  del  37%  a  diez  an˜os  después  del  inicio  de  los
íntomas7,8, mientras  que  los  pacientes  operados  presentan
na  sobrevida  del  55%  en  este  mismo  periodo9.
El  tratamiento  quirúrgico  mejora  la  calidad  de  vida
 la  función  ventricular10.  Este  consiste  en  la  remoción  de
a  ﬁbrosis  que  envuelve  internamente  los  ventrículos  y  la
ustitución  y/o  plastia  de  las  válvulas  auriculoventriculares
omprometidas.
La  paciente  del  caso  presentaba  dos  de  los  tres  facto-
es  relacionados  con  peor  pronóstico:  insuﬁciencia  cardiaca
 ascitis.  Esta  última  fue  refractaria  a pesar  de  todas  las
edidas  adoptadas,  perpetuándose  en  el  posquirúrgico,  lo
ue  contribuyó  al  empeoramiento  del  grado  de  desnutrición
roteico-calórica  y  a  la  consecuente  disminución  de  la  inmu-
idad,  que  facilita  infecciones  oportunistas.  En  su  fase  ﬁnal,
resentó  endocarditis  de  etiología  fúngica,  grande,  en  la  vál-
ula  mitral,  y  esto  aunado  al  cuadro  de  desnutrición  severa
 al  estado  clínico,  no  permitió  el  tratamiento  quirúrgico.
De  otro  lado  existen  relatos  de  recidiva  postoperatoria  en
,5%  de  los  casos7. Por  esta  razón,  el  seguimiento  ecocar-
iográﬁco  de  pacientes  operados  es  de  extrema  importancia
ara  el  diagnóstico  precoz  de  recidivas.  El  trasplante  car-
iaco  en  el  paciente  con  endomiocardioﬁbrosis  es  una
lternativa  promisora  en  casos  refractarios  al  tratamiento
onvencional8.
La  paciente  del  caso  expuesto  pudiera  haber  sido  candi-
ata  al  trasplante  cardíaco,  pero  su  estado  socioeconómico,
ultural  y  nutricional  la  alejaron  de  esta  posibilidad.
onclusión
a  endomiocardioﬁbrosis  es  una  enfermedad  rara,  de  etio-
ogía  desconocida  y  evolución  insidiosa.  Los  pacientes  son
iagnosticados  de  manera  errónea  y,  en  consecuencia,  mal
ratados.  A  menudo,  los  casos  se  asocian  con  baja  condición
ocioeconómica  y  cultural,  y  evolucionan  con  insuﬁciencia
ardiaca  y  desnutrición  severa,  elementos  que  contribuyen  a
n  pobre  pronóstico  y  al  aumento  de  la  estancia  hospitalaria.
El  trabajo  multidisciplinario  y  un  equipo  son  de  funda-
ental  importancia  para  la  toma  de  decisiones,  las  mismas
ue  deben  ser  individualizadas  de  acuerdo  con  el  cuadro
eneral.  Considerando  que  rara  vez  se  presenta  esta  enfer-
edad,  se  hace  necesaria  su  descripción  con  el  propósito  de
ontribuir  a  la  literatura.
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